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As the operative mortality has diminished and the number of survivors has increased after
Fontan procedure, morbidities related to the unnatural physiology of cavopulmonary flow
have developed. One of the complications by the hemodynamic derangement after Fontan
procedure is a protein-losing enteropathy. This is a rare but life-threatening complication after
the Fontan operation. Treatment strategies are highly variable. But, reports on successful
management are limited. We experienced three cases of protein-losing enteropathy after the
Fontan operation. We report that the conversion to the total extracardiac or intracardiac
cavopulmonary connection with fenestration is a satisfactory treatment modality for protein-
losing enteropathy after the Fontan operation.
(Korean Thorac Cardiovasc Surg 2001;34:85-90)
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증 례 1
환아는 수술 당시 5년 7개월된 여아로 출생후 선천성 심장
기형으로 진단 받은 후 별 치료없이 지내오다가 4년 2개월
에 정밀검사 및 수술을 위해서 내원하였다. 심초음파검사에
서 양대혈관 우심실기시증, 심실중격결손, 판막부위 폐동맥
협착, 미량의 삼첨판 역류, 우심실 비대 소견을 보였다. 혈관
조영술 및 심도자 검사에서 양대혈관 우심실기시증, 폐동맥
하 심실중격결손, 판막부위 폐동맥 협착(혈압차 70 mmHg)이
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있었다. 4년 3개월에 4 mm 구멍을 동반한 변형된폰탄술식을
시행하였다. 주폐동맥을 자르지 않고 폐동맥판막을 폐쇄시켰
으며 삼첨판막은 첨포로 막고 우심방과 폐동맥이 만나는 곳
에 측측문합을 시행한 후 심방중격에 4 mm의 구멍을 내었
다. 술후 상대정맥압은 13∼15 mmHg, 하대정맥압은 11
mmHg, 우심방압은 7∼8mmHg로 유지되었다. 술후 디곡신과
이뇨제를 복용하였다. 양쪽 흉강에 흉막액이 고여 이뇨제를
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술후2달째, 하루 전부터의 가벼운 호흡곤란과 전신부종을
주소로 입원하여 흉부 단순촬영상 양쪽 폐에 흉막액이 고인
것을 보고 이뇨제와 ACE(angiotensin converting enzyme) 억제
제를 사용하면서 8일동안 입원 후 퇴원하였다.
술후 1년 1개월 후 추적 심장초음파에서 우심방이 50×50
mm로 확장된 소견을 보였고, 심박출계수 0.85, 미량의 승모
판막 역류소견이 있었다. 술후 1년 3개월에 혈관조영술 및
심도자검사를 시행한 결과 우심방 중간부위 압력 25/18(20)
mmHg, 산소포화도 65%, 우폐동맥 압력 22/17(19) mmHg, 산
소포화도 62%, 상대정맥 산소포화도 66%, 하대정맥 산소포
화도 58%, 좌심실에서 압력 140/0(8) mmHg, 산소포화도
93%, 대동맥에서 압력 140/70(90) mmHg, 산소포화도 87%를
나타내었다. 이 당시 흉막액이나 부종 등의 이학적 소견은
없었지만 단백질과 알부민수치가 4.6/2.6 g/dL로 낮아서 20%
알부민 75 ml를 두차례 정맥 주사 후 정상화되어서 퇴원하
였다.
술후 1년 8개월에 3일전부터의 전신부종과 기침을 주소로
내원하였다. 흉부 청진상 양쪽 하부의 호흡음이 감소되어 있
었으며, 복부촉진시 간비대가 손가락 2개 넓이정도로 있었
다. 흉부 단순촬영상 양쪽 흉강 내 흉막액이 관찰되었으며
혈청 단백질/알부민이 3.7/2.0 g/dL으로 저알부민증 소견을
보였다. 내과적인 치료로 증상 소실 후 9일째 퇴원하였다.
술후 2년 3개월째, 2주전부터의 전신부종으로 입원하였다.
문진상 식욕부진, 비루, 호흡곤란 및 운동시 호흡곤란의 소
견이 있었으며 이학적 소견상 만성병색을 띄었으며 양쪽 하
부에서 호흡음이 감소된 소견이 있었으나 흉부 단순촬영상
양쪽 흉강내 흉막액이 고인 소견은 없었다. 혈액검사상 단백
질/알부민 3.8/1.8 g/dL로 저알부민증이 있었다. 이때 20% 알
부민 50 ml를 반복해서 주입하였으나 혈액내 알부민 수치가
정상화되지 않았다. 혈청내 α-1-antitrypsin 농도 403 mg/dL,
대변에서 -1- antitrypsin 농도 704 mg/dL, 24시간 대변량 34 g,
대변의 α-1-antitrypsin 제거율 59.4 ml/24hours(reference range;
< 13 ml/24hours)로 단백소모성 장질환을 진단하였다. 단백소
모성 장질환 진단하에 스테로이드와 헤파린을 투여하기 시
작하였지만 반복되는 전신부종과 저알부민증이 해결되지 않
아서 1차 수술후 2년 4개월째 우심방-폐동맥 폰탄 연결을 구
멍을 동반한 완전 대정맥-폐동맥 연결으로 전환하였다. 수술
소견상 이전의 구멍은 존재하지 않았으며 우심방벽을 이용
하여 internal baffle을 만들었고 5 mm의 구멍을 뚫어 놓았다.
심방중격에는 천공술을 시행하였으며, 이전의 우심방-폐동맥
연결을 확장하여 상대정맥과 폐동맥을 연결하였다. 술후 상
대정맥압은 14∼17 mmHg, 좌심방압은 3∼5 mmHg로 유지되
었다. 술후 디곡신, 이뇨제, ACE inhibitor, 아스피린을 복용하
였고 2일째 병실로 전원되었다. 술후 알부민의 감소 간격이
점점 느려지다가 술후 18일째부터는 더 이상의 알부민 보충
을 필요로 하지 않았다. 술후 15일째, 혈청내 α-1-antitrypsin
농도 234 mg/dL, 변내 α-1-antitrypsin 농도 19.6 mg/dL, 24시
간 대변량 100 g, 변의 α-1-antitrypsin 제거율 8.38ml/24 hours
(reference range; <13 ml/24hours)로 정상화됨을 확인하였고 27
일째 퇴원하였다. 이후 1달 간격으로 알부민수치를 추적 관
찰한 결과 보충없이 3.0 g/dL이 이상이 유지되었다. 술후 7개
월째 아무런 증상없이 단백질/알부민이 7.5/4.8 g/dL이며 심
초음파상 심박출계수가 0.74를 나타내었다.
증 례 2
환자는 수술당시 26세된 남환으로 출생시부터 심잡음과
청색증있어 삼첨판 폐쇄, 심실중격결손, 심방중격결손, 동맥
관 개존증을 진단받았다. 별치료없이 지내다가 9세에 우측에
변형된 Blalock-Taussig 단락을 시행받았고 12세에 변형된 폰
탄술식을 시행받았다. 자기 우심방벽을 폐동맥과 연결부위
후면으로 이용하였고 Woven Dacron 혈관이식편을 전면에 사
용하여 연결부위를 확장시켜 주었다. Blalock-Taussig 단락은
내부에서 봉합하였고 심방중격결손은 첨포로 막아주었다.
환자는 별문제없이 지내오다가 4개월전부터 양측하지 부
종이 발생하여 입원하였다. 내원당시 혈청 단백/알부민 수치
는 3.9/2.2 g/dL 이었다. 흉부 및 복부컴퓨터 단층촬영상 우심
방의 과도한 확장과 흉막액, 복수, 간울혈 소견이 있었고, 심
장초음파에서 2.8×2.4 cm의 우심방내 혈전과 하대정맥, 간정
맥이 확장되어 있는 소견을 보였다. 혈청내 α-1-antitrypsin
농도 187.0 mg/dL, 대변내 α-1-antitrypsin 농도 107.6 mg/dL,
24시간 대변량 140 g, 대변의 α-1-antitrypsin 제거율 161.1
ml/24hours(reference range; < 27 ml/24hrs)로 단백소모성 장질
환을 진단하였다. 혈관조영술 및 심도자검사를 시행한 결과
우심방 중간부위 압력 17/7(12) mmHg, 산소포화도 74%, 폐
동맥 압력 15/9(12) mmHg, 산소포화도 73%, 상대정맥 산소
포화도 68%, 하대정맥 산소포화도 82%, 좌심실에서 압력
117/0(7) mmHg, 산소포화도 93%, 대동맥에서 압력 115/60(80)
mmHg, 산소포화도 93%를 나타내었다.
변형된 폰탄술식 후 14년 4개월에 구멍을 동반한 심장외
완전 대정맥-폐동맥연결로 전환하였다. 우심방의 혈전을 제
거 후, 심장외 도관으로 Gortex 18mm를 사용하였으며 구멍
은 Goretex 5 mm 도관을 이용하여 우심방과 심장외 도관 사
이에 단락을 만들어 주었다. 술후 직후부터 쿠마딘을 복용하
였고 술후 26일째 부행혈관에 대한 코일색전술을 시행하였
다. 술후 13일째부터 알부민의 감소경향이 줄었고 알부민을
보충하는 간격이 늘었다. 술후 35일째부터는 알부민 보충없
이 혈청 알부민 수치 3.0 g/dL 이상을 유지하였고 술후 44일
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째 별문제없이 퇴원하였다. 술후 40일째 대변의 α-1-
antitrypsin 제거율 10.98 ml/24hours(reference range;<27 ml/24
hours)로 정상 소견을 보였다.
증 례 3
환아는 수술당시 4년 6개월된 남아로 출생후 1개월째 심
초음파검사로 양대혈관 우심실기시증, 심실중격결손, 판막부
위 폐동맥협착, 승모판막 폐쇄, 좌심실 저형성증, 미량의 삼
첨판역류, 심방중격결손을 진단받았다. 생후 1년 5개월에 시
행한 혈관조영술 및 심도자검사에서, 잔여좌심실을 지닌 양
대혈관 우심실기시증, 승모판막 폐쇄, 판막부위 폐동맥협착,
동맥관 개존증, 심방중격결손 소견 보였다. 1년5개월에 양방
향성 상대정맥-폐동맥 단락, 폐동맥 밴딩, 동맥관 개존증 결
찰, 심방중격절개술을 시행하였다.
생후 2년 5개월에 4 mm 구멍을 동반한 변형된 폰탄 술식
을 시행하였다. 자기 우심방벽으로 심장내 도관을 만들고, 4
mm로 구멍을 뚫었으며, 주폐동맥을 분리하여 주폐동맥과 우
심방을 문합하였고, 자기심낭을 이용하여 연결부위를 넓혀
주었다. 술후 2일째 병실로 전원되었고 술후 21일째 퇴원하
였다.
술후 9개월째 복부 동통 및 잦은 설사, 전신부종을 주소로
내원하였고, 혈액 검사상 단백질/알부민 3.1/1.6 g/dL으로 저
알부민증이 있었다. 혈청내 α-1-antitrypsin 농도 303 mg/dL,
대변내 α-1-antitrypsin 농도 622 mg/dL, 24시간 대변량 190 g,
대변의 α-1-antitrypsin 제거율 390.0 ml/24hours(reference
range; < 27 ml/24hours)로 단백소모성 장질환을 진단하였다.
20% 알부민 100 ml 4차례 주사 후, 알부민 수치 정상화되고,
전신상태 호전되어 8일만에 퇴원하였다. 2년후 1개월 동안의
얼굴부종과 잦은 설사를 주소로 내원하였다. 내원당시 혈청
단백질/알부민 3.2/1.6 g/dL로 저알부민증이 있었고, 20 % 알
부민 반복주사 하였고, 헤파린과 스테로이드를 사용하였지
만, 전신부종과 저알부민증이 해결되지 않았다.
변형된 폰탄술식 후 2년 1개월에 구멍을 동반한 완전 심장
외 대정맥-폐동맥연결로 전환하였다. 심장외 도관으로
Gortex 18mm를 사용하였으며 구멍은 Goretex 5 mm 도관을
이용하여 우심방과 심장외도관 사이에 단락을 만들어 주었
다. 술후 10일째부터 알부민의 감소경향이 줄었고 알부민을
보충하는 간격이 늘었다. 술후 18일째부터는 알부민 보충없
이 혈청 알부민 수치 2.8-3.0 g/dL를 유지하였고 술후 25일째
전신상태 호전되어 퇴원하였다. 그러나 술후 101일째 추적
관찰중 혈청 알부민수치가 1.9 g/dL로 저알부민증 지속되어
헤파린 주사와 알부민 보충후 퇴원하였다.
고 찰
1970년대 이후, 폰탄술식이 정점에 오르는 단계적 접근 방
법의 완성은 삼첨판 폐쇄, 양방좌심실유입증, 좌심실형성부
전증후군 같은 이전에 교정될 수 없을 것이라고 생각되었던
심장질환의 소아들을 살릴 수 있게 되었다. Kreutzer2)는 우심
방귀에서 폐동맥으로의 직접 문합과 심방중격결손 폐쇄를
포함한 변형술식을 발표하였다. 이 방법은 많은 사람들에 의
해 좋은 결과를 보이며 사용되었다3). 그러나, 수술사망율은
감소하였지만 수술 후 생존자가 많아짐에 따라 우심방-폐동
맥 순환의 부자연스러운 생리와 관련된 합병증이 발생하게
되었다. DeLeval 등4)이 처음으로 우심방이 판막이 없는 심방
-폐동맥 연결에서 효과적인 펌프가 되지 못함을 제안하였다.
그들은 우심방-폐동맥 연결은 심방이 박동함은 와류
(turbulence)를 생성하고 큰 에너지 손실을 가져와 심박출량을
감소시킬 것이라고 유체동학의 원리를 가지고 이론화하였다.
비록 차이는 적지만 생체내 실험에서도 심방-폐동맥 연결 모
델이 대정맥-폐동맥 연결 모델보다 에너지 손실이 컸다.
또한 심방-폐동맥 연결에서 관상정맥동 압력의 상승은 경
관상 관류차(transcoronary perfusion gradient)를 감소시켜 심근
의 장애를 가져온다는 보고가 있다5) . McElhinney 등6)은 술전
관상정맥동의 압력이 상승되어 있고 심실의 이완기말 압력
이 증가되어 있는 3명의 환자에서 수술후 심실의 이완기말
압력이 현저히 감소됨을 보고하여 관상정맥동의 압력의 감
소는 심근기능의 개선과 심박출량을 증가시킨다고 주장하였
다. 증례 1과 2에서는 관상정맥동은 우심방에 위치에 위치하
였지만 술전 심도자소견에서 심실의 이완기말 압력이 증가
한 경우는 없었다.
이러한 혈역학적인 문제로 인하여 발생한 합병증 중의 하
나가 단백소모성 장질환이다. 이 질환의 첫 번째 증상은 부
종과 소화기계의 장애이다. 배, 정강이, 무릎 등에 부종이 오
며 장내의 정상 또는 과도한 단백질의 농도는 장내로 혈장
의 이동을 촉진하여 악취의 변, 설사, 매우 심한 복부 불편감
을 유발한다. 심해지면 복수와 전신부종이 나타난다. 장벽의
부종은 비단백 물질의 이차적인 흡수 장애와 설사의 심화,
복부 불편감을 일으킨다. 두 번째 증상은 면역기능의 저하이
다. 혈청 면역글로불린이 대변으로 소실되고 재생산속도보다
고갈이 더 빠르다. 면역결핍과 영양실조는 심각한 생명을 위
협하는 감염의 위험을 가져온다. 세 번째 증상은 응고 항진
상태를 유발하는 것이다. 내인성의 항응고 균형을 유지하는
데 중요한 단백 S 또는 단백 C의 결핍을 가져올 수 있다. 혈
전이 저속도의 흐름을 지닌 전신적 정맥 경로뿐만 아니라
폐정맥의 공간에도 발생할 가능성이 있다. 그러므로 단백소
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모성 장질환은 뇌졸중의 소인이 된다.
1980년대 초반에 처음으로 폰탄술식후 단백소모성 장질환
이 보고되었다7) . 그러나 아직까지 단백소모성 장질환의 병리
생리는 완전히 이해되지 못했다. 전신적 정맥 고혈압의 가능
성이 있는 모든 심장의 조건에서 흔해서 상승된 전신적 정
맥압이 장의 순환에 전달되어 단백소모성 장질환이 발생될
것이라고 일반적으로 생각되었다. 그러나, 상승된 정맥압이
단백소모성 장질환의 단독 유발인자는 아니다. 이 질환은 압
력상승의 정도와 직접적으로 상관관계는 없다고 보고되었다.
비록 단백소모성 장질환이 표면상으로 높은 정맥압(15∼20
mmHg)을 지닌 어떤 환자들에서 진단되었지만 변형된 폰탄
술식후 전형적으로 만족스러운 낮은 압력(10∼15 mmHg)을
지닌 환아들에서도 이 질환의 발병은 꽤 흔하다. 본 증례들
에서도 1례는 높은 정맥압을 지녔으나 2례에서는 낮은 정맥
압의 상태에서 단백소모성장질환이 발생하였다.
한가지 주목받는 가설은 단백소모성 장질환은 변형된 폰
탄술식 이후에 나타나는 설명할 수 없는 혈역학적 장애와
관련된다는 것이다. 이 혈역학적 장애는 장의 순환장애를 가
져오며, 장세포를 기능적으로 방해하여 장관 내로 단백질의
소실을 낳는다.
단백소모성 장질환의 치료는 아직까지 공통된 접근방법이
없다. 이 질환의 치료는 나타난 질환의 중등도에 따라 계단
식 접근방법으로 세워져야 한다. 우선, 심도자술에 의한 혈
역학적 접근이 필요하다. 비록 비정상소견이 발견되지 않더
라도, 심실장애의 치료와 구조적 이상의 제거가 적극적으로
추구되어야 한다. ACE 억제제 같은 후부하를 감소시키는 약
의 투여는 심박출량의 증가를 돕는다. 분지 폐동맥의 협착은
풍선혈관성형술 또는 스텐트 삽입을 통하여 치료되어야 한
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ASD, atrial septal defect; CVP, central venous pressure; DORV, double outlet of right ventricle; LV, left ventricle; PA,
pulmonary artery; PDA, patent ductus arteriosus; PLE, protein-losing enteropathy; PS, pulmonary stenosis; RA, right atrium;
TCPC, total cavopulmonary connection; VSD, ventricular septal defect
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다. 심실에 부담이 되는 대동맥-폐동맥 부행혈관은 코일 색
전술로 막아져야 한다. 두 번째, 초반의 치료는 일단 증상의
완화에 초점을 두어야 한다. 이뇨제는 부종을 감소시키는데
사용될 수 있다. 식이요법은 단백질 섭취량을 늘리며, 지방
의 섭취를 medium-chain triglycerides(MCT)가 높은 음식에 한
하도록 변화시켜야 한다. 매우 낮은 혈청단백농도를 지니고
흉막 또는 심낭 삼출액을 지닌 좀더 심한 단백소모성 장질
환에서는 알부민의 정주를 필요로 한다. 전신적 부신피질호
르몬의 투여가 치료로서 보고되었다. 또한, 헤파린 피하주사
가 혈청단백질의 농도를 올리고 증상을 완화시킨다고 보고
되었다. 작용기전은 모르지만 외인성 헤파린이 친지질성이며
이온의 전하를 지니기에 세포막 안정화에 작용하였을 것이
라는 가설이 있다. 최근에는 내과적 치료에 반응하지 않는
심한 단백소모성 장질환에 대한 적극적인 치료로 전신적 정
맥경로에 구멍(fenestration)을 뚫어 우-좌 단락을 만들어 주거
나 수술적인 방법을 선택하는 것이다.
본 증례 모두 이전수술로 변형된 폰탄술식을 이용하였으
며 각각 술후 9개월, 2년 3개월, 14년 후 단백소모성 장질환
이 발생하였다. 모두 대변내 α-1-antitrypsin 제거율로 확진하
였다. 모든 경우에서 우심방 또는 internal baffle이 모두 비정
상적으로 커져있는 소견, 또는 우심방내 혈전, 심방성 빈맥
의 소견이 있어, 심장외나 심장내 도관을 이용하여 구멍을
지닌 완전 대정맥-폐동맥 연결로 전환을 시행하였다(Table
1).
술후 중심정맥압은 11∼14 mmHg로 모두 낮게 유지되었
다. 3례에서 모두 술후 약 2주부터 알부민의 감소추세가 느
려지며 알부민 보충횟수가 줄었다. 술후 1달 이상이 되면 알
부민 보충없이 전신상태가 호전되어 퇴원하였다. 그러나 증
례 3의 경우는 퇴원하였으나 2개월에 추적한 혈청 알부민의
수치가 2.0 g/dL이하여서 입원후 알부민 보충 후 퇴원하였으
나, 3개월 추적시 다시 혈청 알부민의 수치가 2.0 g/dL이하여
서 입원후 심초음파를 시행한 결과 Goretex 5 mm로 만들어
준 단락이 막힌 소견을 보였다. 그리고, internal baffle을
external baffle로 바꾼 경우이기 때문에, 술전의 혈역학적 문
제가 술후에도 계속 적용되어 단백질환성 장질환이 재발한
것으로 보인다. 헤파린의 투여에 효과가 있어 현재 추적관찰
중이다. 이 질환의 성공적인 치료는 우-좌 단락의 생성 정도
와 관련된 것 같다. 환아는 현재 알부민 보충만으로 치료받
고 있으며 혈청 알부민의 감소추세와 알부민 투여횟수가 줄
고 있다(Fig. 1).
이론적으로, 폰탄수술 결과의 중요한 결정인자는 1) 전신
정맥에서 폐동맥으로의 차단되지 않는 경로, 2) 낮은 폐혈관
저항, 3) 기능이 양호한 심실로 명백해졌다. 그러므로 완전
대정맥-폐동맥 연결로 수술방법의 전환을 통해 정체와 압박
F ig . 1. Postope rative cha nges of a lbumin
에 의한 합병증과 정맥경로의 에너지 손실을 최소화하여 큰
정맥저장소를 피할 수 있음이 증명되었다. 거대우심방, 폐정
맥폐쇄, 심방혈전, 심방 부정맥 등과 관련되어 우심방-폐동맥
연결에서 완전 대정맥-폐동맥 연결로의 전환을 시행해 왔다.
수용할 만한 심실의 기능을 지닌 환자는 완전 대정맥-폐동맥
연결로의 전환할 수 있는 후보가 될 수 있을 것이다. 심실의
기능은 실패한 심방-폐동맥 폰탄술식을 가진 환자의 치료형
태의 중요한 결정인자이다. 실패한 폰탄 순환과 나쁜 심실기
능을 가진 환자는 심장이식이라는 치료방법이 선택되어야
할 것이다. 저자들은 변형된 폰탄술식을 시행한 후 단백소모
성 장질환에서 구멍을 지닌 완전 대정맥-폐동맥 연결로 전환
을 치료방법으로 택하여 좋은 결과를 얻었음을 보고하는 바
이다.
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중심단어 : 1. 폰탄술식
2. 단백소모성 장질환
=국문초록=
폰탄술식 후 수술사망률이 감소하고 생존자가 증가함에 따라 대정맥-폐동맥 순환의 부자연스러운 생리와 관
련된 합병증이 발생하게 되었다. 이러한 혈역학적인 문제로 인하여 발생한 합병증 중의 하나가 단백소모성
장질환이다. 단백소모성 장질환은 폰탄술식 후에 발생하는 드물지만 매우 위험한 합병증이다. 많은 다른 치
료경향이 제안되었지만 성공적인 치료보고는 제한되어 있다. 폰탄술식후 단백소모성 장질환이 발생한 3명의
환아에서 완전 대정맥-폐동맥 연결로 전환을 시행하였다. 완전 대정맥 폐동맥 연결로 전환함이 만족할 만한
치료방법임을 보고하는 바이다.
7. Hess J, Kruizinga K, Bijleveld CMA, et al. Protein-losing
enteropathy af ter Fontan operation. Thorac Cardiovasc Surg
1984;88:606-9.
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